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L es complications aigues de la dre- 
panocytose debutent des la petite 
enfance et sont liees a des pheno- 
menes occlusifs vasculaires predominant 
au niveau des capillaires et veinules post- 
capillaires. Les causes physiopatholo- 
giques impliquees dans ces evenements 
sont de mieux en mieux comprises et 
incluent entres autres l’obstruction meca- 
nique par des hematies rigides et defor- 
mees (falciformees) mais aussi des 
phenomenes plus complexes d’adherence 
des globules rouges et des leucocytes 
aux parois vasculaires, des phenomenes 
inflammatoires, un stress oxydatif et une 
baisse de biodisponibilite du monoxyde 
d’azote (fig. 1). Les crises vaso-occlusives 


aigues touchent preferentiellement l’os, 
le poumon, la rate, plus rarement le foie 
et les autres organes. Leur frequence et le 
type des evenements varient beaucoup 
selon l’age du patient, le genotype de la 
drepanocytose et des facteurs epigene- 
tiques. Les drepanocytaires de genotypes 
SS et S(3° thalassemiques ont generale- 
ment plus de symptomes, et sont plus 
graves que les SC et Sj3 + thalassemiques. 
D’autres complications aigues existent : 
complications infectieuses dues a l’hypos- 
plenisme, aggravation aigue de l’anemie 
chronique, evenements thrombotiques 
veineux ou arteriels, accidents vasculai- 
res cerebraux ischemiques ou hemor- 
ragiques, etc. 


Nous traiterons ici essentiellement de la 
crise vaso-occlusive osseuse et de ses 
complications, du syndrome thoracique 
aigu et de la sequestration splenique aigue 
chez l’enfant et l’adulte drepanocytaires. 

Principales manifestations aigues 

Les complications vaso-occlusives 
aigues chez le nourrisson drepanocytaire 
commencent au moment de la diminu- 
tion de Fhemoglobine foetale au profit de 
l’emergence de Fhemoglobine drepano- 
cytaire (hemoglobine S), et sont surtout 
observees a partir de la deuxieme annee 
de vie. 1 Les premieres complications 
vaso-occlusives sont les crises osseuses 
de type dactylite, et la sequestration 
splenique aigue. A partir de 2 ans survien- 
nent les crises vaso-occlusives osseuses 
typiques, les crises douloureuses abdomi- 
nales et les syndromes thoraciques aigus. 

La crise vaso-occlusive osseuse est, le 
premier motif d’hospitalisation a tout age 
de lamaladie. 



■3[tina« Mecanismes impliques dans la vaso-occlusion drepanocytaire. Hb : hemoglobine ; NO : monoxyde d'azote. 
D’apres la ref. 15. 
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Facteurs declenchant des crises vaso-occlusives osseuses 


Fievre et deshydratation : chaleur, transpiration, diarrhees, vomissements 

Variations climatiques 

Inflammation: chute de temperature principalement, infection, poussee de maladies 
inflammatoires 

Acidose: acidose tubulaire renale, infection severe, diarrhees, hypercapnie 

Toute intervention chirurgicale 

Hypoxie tissulaire: effort physique intense, altitude, voyage en avion, obstruction 
des voies aeriennes superieures, apnees du sommeil, crise d’asthme, pneumopathie, 
embolie pulmonaire, insuffisance cardiaque ou respiratoire severe. 

Facteurs psychologiques: stress ou traumatisme, anxiete, depression, examen scolaire 
ou professionnel 

Medicaments: corticoides, vasoconstricteurs, sildenafil... 


S Causes frequentes d’aggravation marquee de I’anemie 

H chez un patient drepanocytaire 

Causes 

Signes d’alerte 

Infections 

• Paludisme au retour d’Afrique 

• Erythroblastopenie 
a parvovirus B19 

Fievre, thrombopenie, frottis-goutte epaisse 

Fievre, pancytopenie, reticulocytes effondres, 

PCR parvovirus B19 positive dans le sang 

Sequestration splenique 

Douleur de I’hypochondre gauche, pancytopenie 

Necrose medullaire 

Pancytopenie, douleurs diffuses, elevation majeure 
des LDH 

Allo-immunisation 

post-transfusionnelle 

Transfusion dans les 20 jours precedents, 
diminution du pourcentage d’HbA post- 
transfusionnel, signes d’hemolyse intravasculaire 

Carence aigue en folates 

Anemie macrocytaire aregenerative 


HbA: hemoglobine adulte ; LDH: lacticodeshydrogenases ; PCR: Polymerase Chain Reaction. 


Crises vaso-occlusives osseuses 

La douleur, manifestation cardinale de 
la crise vaso-occlusive, est due a l’oedeme 
inflammatoire survenant dans un organe 
non extensible et bien innerve. Une crise 
vaso-occlusive ne doit jamais etre consi- 
deree comme banale car elle peut rapi- 
dement se compliquer d’un syndrome 
thoracique aigu, d’une defaillance mul- 
tiviscerale ou d’un sepsis, et conduire 
au deces. Les facteurs declenchant 
(tableau 1) une crise vaso-occlusive 
osseuse sont tous principalement les fac- 
teurs susceptibles d’aggraver le proces- 
sus de polymerisation de l’hemoglobine 
S, lequel entraine la falciformation des 
globules rouges et la vaso-occlusion. 
Parfois, aucun facteur declenchant n’est 
retrouve. 

Chez I’enfant de moins de 2 ans : dactylite 
ou syndrome pieds-mains 

Cette complication survient chez envi- 
ron 25 % des enfants drepanocytaires de 
moins de 2,5 ans. 2 Sa survenue avant 
l’age de 12 mois serait un marqueur de 
severite de la maladie. 3 Elle touche pre- 
ferentiellement les diaphyses des os 
du carpe ou du tarse, qui sont encore 
le siege d’une hematopo'iese active 
chez l’enfant, et se manifeste par une 
tumefaction douloureuse uni- ou bilate- 
rale des mains ou des pieds, parfois 
febrile. Les signes inflammatoires locaux 
peuvent etre marques, mais la surinfec- 
tion bacterienne est exceptionnelle. Le 
diagnostic est avant tout clinique et ne 
necessite pas d’examen complementaire. 
Devolution est favorable en quelques 
jours avec un traitement symptomatique. 

Chez le grand enfant et I’adulte 

La crise vaso-occlusive osseuse se 
manifeste par des douleurs osseuses 
aigues tres intenses (comparables a une 
fracture osseuse) touchant les metaphy- 
ses et les diaphyses des os longs, puis 
par ordre decroissant les vertebres, les 
cotes, et les os du crane. Les douleurs 
sont uni- ou multifocales, de debut bru- 
tal, d’intensite rapidement croissante 
ou d’emblee maximale, et devolution 
capricieuse. La duree de la crise est 
variable, de quelques heures a plusieurs 


jours (7 jours en moyenne chez les 
patients adultes hospitalises). II faut 
systematiquement rechercher un facteur 
declenchant (tableau 1) et des signes 
de gravite. La fievre peut etre un signe 
d’accompagnement mais sa presence 
doit faire evoquer une infection, un syn- 
drome thoracique aigu ou une throm- 
bose. Des signes inflammatoires locaux 
persistants doivent faire evoquer une 
infection osteo-articulaire, un infarctus 
osseux ou un hematome sous-perioste. 
Une arthrite aseptique contigue a la zone 
osseuse douloureuse est possible. 

Les examens complementaires sont 
inutiles au diagnostic des crises vaso- 


occlusives osseuses et doivent etre 
limites. Une hyperleucocytose moderee 
a polynucleaires neutrophiles est fre- 
quente. L’hemoglobine est habituel- 
lement proche de l’hemoglobine de base 
du patient, mais une aggravation minime 
de l’anemie hemolytique peut survenir. 
En cas d’aggravation franche de l’anemie 
(hemoglobine > 2 g/dL) « chute de la 
concentration en hemoglobine » , il faut 
rechercher des causes specifiques 
(tableau 2). 

Les marqueurs inflammatoires (pro- 
teine C-reactive [CRP], procalcitonine, 
D-dimeres), habituellement eleves, 
n’ont pas de valeur d’orientation. Les 
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IB3S Syndrome thoracique aigu chez un 
adulte drepanocytaire. Radiographie 
thoracique standard. 

lacticodeshydrogenases (LDH) augmen- 
tent de faqon quasi constante, et seule 
une augmentation tres importante cons- 
titue un critere de gravite. 

La radiographie osseuse standard 
initiate est normale et done inutile. 
L’echographie des parties molles, indi- 
quee uniquement en cas de signes 
inflammatoires locaux marques, peut 
montrer une collection sous-periostee 
qui, si elle est superieure a 4 mm, permet 
une ponction a l’aiguille a visee bacterio- 
logique pour ecarter une osteomyelite. 
En cas d’arthrite, une ponction arti- 
culaire doit etre realisee pour ecarter 
une arthrite infectieuse ou microcris- 
talline. L’imagerie par resonance magne- 
tique et la scintigraphie osseuse n’ont 
pas d’interet demontre pour distinguer 
une infection et une crise vaso-occlusive. 


Devolution d’une crise vaso-occlusive 
osseuse est habituellement favorable 
en quelques jours. La douleur et les 
phenomenes inflammatoires s’amendent 
progressivement sous traitement. 

Crises vaso-occlusives 
abdominales 

Elies sont tres frequentes chez le petit 
enfant drepanocytaire. La possibilite 
d’une crise vaso-occlusive abdominale 
ne doit pas faire negliger les causes habi- 
tuelles de douleur abdominale de l’en- 
fant. De physiopathologie mal comprise, 
la crise vaso-occlusive est favorisee par 
la constipation. Les douleurs sont diffu- 
ses avec des signes d’ileus fonctionnel : 
meteorisme abdominal, parfois arret des 
gaz et des matieres et/ou vomissements. 
II n’y a habituellement pas de fievre, de 
defense ou contracture, ni de splenome- 
galie. La radiographie de l’abdomen 
sans preparation peut montrer une stase 
stercorale, une distension aerique, 
parfois des niveaux hydro-aeriques. 
L’echographie abdominale vise a eliminer 
une autre cause de douleur abdominale, 
notamment une complication lithiasique. 

Chez l’adulte, les crises vaso-occlusives 
abdominales sont exceptionnelles, et toute 
douleur abdominale doit faire envisager un 
diagnostic differentiel : pathologie biliaire, 
infection urinaire, sequestration splenique, 
appendicite, affection gynecologique, 
constipation liee aux opiaces. . . 
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Criteres de gravite d’un syndrome thoracique aigu 


Cliniques 

Polypnee > 30 cycles/min, ou bradypnee < 10/min 
Respiration superficielle, difficult a la parole 
Troubles de conscience 
Anomalies auscultatoires etendues 
Atteinte renale ou cardiaque associee(s) 

Tachycardie > 120 batt/min, signes d’insuffisance cardiaque droite 


Biologiques 

Pa0 2 < 60 mmHg en air ambiant, ou necessity de plus de 4 L/min d’0 2 pour SpO 2 > 98 % 

pH < 7,35 et/ou PaCO 2 > 50 mmHg 

Insuffisance renale aigue 

Atteinte pulmonaire radiologique > 2 lobes 
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Syndrome thoracique aigu 

Ce syndrome est le deuxieme motif 
d’hospitalisation chez l’adulte drepano- 
cytaire apres la crise vaso-occlusive 
osseuse. 4 II est responsable de 15 a 25 % 
des deces chez ces patients, 5 ’ 6 et il est la 
premiere cause de mortalite. La plupart 
des auteurs s’accordent a retenir le diag- 
nostic de syndrome thoracique aigu 
devant une anomalie auscultatoire (cre- 
pitants, souffle tubaire), ou une douleur 
thoracique - ou une dyspnee, associee a 
im nouvel infiltrat radiologique . 4 - 7| 8 

En pratique clinique, tout signe phy- 
sique pulmonaire chez un patient drepa- 
nocytaire est un syndrome thoracique 
aigu jusqu’a preuve du contraire. Le syn- 
drome thoracique peut etre inaugural, 
mais complique le plus souvent une crise 
vaso-occlusive osseuse, 4 en moyenne 
dans les 3 jours suivant l’hospitalisation. 
Un syndrome thoracique aigu doit etre 
recherche systematiquement chez un 
patient hospitalise pour crise vaso-occlu- 
sive par une auscultation pulmonaire 
au minimum quotidienne et la mesure 
pluriquotidienne de la saturation en oxy- 
gene de l’hemoglobine dans le sang 
d’oxygene dans le sang (SpO 2 ) et de la 
frequence respiratoire. Chez l’enfant, 
le syndrome thoracique aigu est plus 
rarement accompagne d’une crise vaso- 
occlusive osseuse. 9 Les marqueurs 
predictifs devolution vers un syndrome 
thoracique aigu au cours d’une crise 
vaso-occlusive osseuse sont des douleurs 
du rachis et une elevation importante 
des leucocytes ou des reticulocytes, 
rachis et une elevation importante des 
reticulocytes (ou des leucocytes). 10 

Lors d’un syndrome thoracique aigu, la 
recherche de signes de gravite doit etre 
immediate et surtout repetee, etant 
donne le potentiel evolutif tres rapide 
(quelques heures) vers un syndrome de 
detresse respiratoire aigu. La biologie est 
inutile au diagnostic, mais le dosage des 
gaz du sang est necessaire pour evaluer 
la gravite (tableau 3). La radiographie 
thoracique d’indication large peut 
montrer des condensations alveolaires 
predominant aux bases, voire multilo- 
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Q Axes therapeutiques du traitement de la crise vaso-occlusive drepanocytaire 

Traitement 


Antalgique 

Antalgiques de palier 1, 2 voire 3 en hospitalier, suivant revaluation 
de la douleur 

Moyens locaux: bouillotes chaudes (glace contre-indiquee) 

Therapies 

adjuvantes 

Relaxation, hypnose, musicotherapie, hydroxyzine si anxiete 

Hyperhydratation 

Intraveineuse (serum physiologique, de volume adapte 
aux antecedents cardiaques et nephrologiques) ou per os 

Alcalinisation 

Eau alcaline (eau de Vichy), gelules de bicarbonate de sodium 

Spirometrie 

incitative 

Travail d’ampliation thoracique au minimum 3 fois par jour 
(par exemple Respiflow) 

Oxygenotherapie 

nasale 

Chez I’adulte (2 L/min en moyenne) 

Non systematique chez I’enfant 

Traitement du 
facteur declenchant 



baires ou bilaterales (fig. 2). Une radio- 
graphie initiale normale ne permet pas 
d’ecarter un syndrome thoracique du 
fait du retard radiologique. La tomo- 
densitometrie thoracique, realisee 
dans les formes graves, evalue l’etendue 
de 1’atteinte parenchymateuse et ecarte 
une embolie pulmonaire, associee a 16 % 
des syndromes thoraciques aigus severes 
sans phlebite associee. 9 

Sequestration splenique aigue 

Elle est la consequence du blocage bru- 
tal de globules rouges au sein des zones 
de filtration de la rate. Sa physiopatho- 
logie est mal comprise. Cette complica- 
tion touche environ 10 % des nourrissons 
SS ou S(3° thalassemiques. Elle survient 
en moyenne vers l’age de 18 mois chez 
les enfants SS 11 et beaucoup plus tardi- 
vement chez les patients SC ou S(3 + 
thalassemiques. Elle est tres rare chez 
l’enfant SS apres l’age de 5 ans et chez 
l’adulte, du fait de l’involution progres- 
sive de la rate par ischemie aboutissant 
a une asplenie fonctionnelle. Dans plus 
de la moitie des cas, la sequestration 
splenique aigue est favorisee par un eve- 
nement febrile intercurrent. Elle est defi- 
nie par l’augmentation brutale de la taille 
de la rate de plus de 2 cm par rapport au 
rebord costal ou a sa taille anterieure, et 
une baisse du taux d’hemoglobine de 
plus de 2 g/dL ou de 20 % par rapport a la 
concentration basale. Les reticulocytes 
sont normaux ou augmentes. 

Le tableau clinique comporte des 
signes d’anemie aigue (paleur conjonc- 
tivale marquee, apathie chez l’enfant), et 
plus tardivement des signes de choc 
(tachy cardie, allongement du temps de 
recoloration cutanee, hypotension arte- 
rielle). La sequestration splenique peut 
evoluer tres rapidement vers un choc 
hypovolemique et le deces. 

Crises vaso-occlusives 
hepatiques 

Elies peuvent survenir isolement ou 
en association a une crise osseuse, et 
se manifestent le plus souvent par une 
hepatalgie, une cytolyse et une choles- 


D’apres la ref. 12. 

tase, et peuvent evoluer vers une 
defaillance hepatique aigue. Une seques- 
tration hepatique, associant une hepato- 
megalie majeure et une pancytopenie, 
est rare mais potentiellement grave et 
impose le recours a la transfusion. Une 
insuffisance ventriculaire droite avec 
un foie cardiaque doit etre systemati- 
quement recherchee, elle peut notam- 
ment etre le signe d’une hypertension 
pulmonaire lors d’un syndrome thora- 
cique aigu. 

Prise en charge des manifestations 
aigues 

Le traitement de toute crise vaso-occlu- 
sive comprend, d’une part le traitement 
symptomatique de la douleur, d’autre 
part la lutte contre les facteurs suscep- 
tibles de la perenniser ou de l’aggraver. 
Les principes generaux du traitement 
sont resumes dans le tableau 4. 

Crise vaso-occlusive osseuse 

En ambulatoire 

II faut recommander aux patients une 


hydratation orale abondante, une alca- 
linisation par une eau alcaline (Vichy), 
du repos, un maintien au chaud, une oxy- 
genotherapie (si disponible a domicile) 
et un traitement antalgique de palier 1 ou 
2 en fonction de l’intensite de la douleur. 
Chez l’enfant, la codeine n’est utilisee 
qu’a partir de 12 ans, et les anti-inflam- 
matoires non steroidiens (AINS) sont 
souvent utilises (contrairement a l’adulte 
[nephrotoxicite]). La prescription de 
morphiniques de palier 3 a domicile est 
a proscrire, en raison du risque de 
depression respiratoire et de depen- 
dance en cas d’usage inadapte. Une 
antibiotherapie a activite antipneumo- 
coccique (amoxicilline le plus souvent) 
doit etre prescrite en cas de fievre elevee. 
Les criteres de consultation hospitaliere 
urgente sont : toute fievre chez l’enfant, 
une fievre persistante et/ou superieure a 
39 °C chez l’adulte, des douleurs intenses 
ne cedant pas sous antalgiques de palier 
2, tout signe fonctionnel respiratoire, des 
signes inflammatoires osteo-articulaires, 
des diarrhees et/ou vomissements impor- 
tants, et tout autre symptome inhabituel. 
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La transfusion et les echanges transfusionnels dans les crises 
vaso-occlusives et syndrome thoracique aigu 


Indications 

Presence d’un signe de gravite 

Patient en programme transfusionnel au long cours 

Anemie avec Hb < 6 g/dL mal toleree 

Absence de toute amelioration de la CVO apres 7 jours, et du STA apres 72 heures 
Femme enceinte ou en post-partum immediat 

Modalites 

Sang phenotype, compatibilise 
Transfusion simple si Hb basse (< 7,5 g/dL) 

Echange transfusionnel partiel dans les autres cas 
Ne jamais depasser 11 g/dL d’hemoglobine 

CVO: crise vaso-occlusive ; Hb: hemoglobine; STA: syndrome thoracique aigu. 

D’apres la ref. 12. 


En hospitalisation 

Les patients drepanocytaires doivent 
etre prioritaires aux urgences. L’analge- 
sie efficace est a base de morphine intra- 
veineuse (TV) . On realise une titration TV, 
puis un relais par pompe analgesique 
controlee par le patient ou par injections 
espacees. La voie sous-cutanee ou orate 
est une alternative si la perfusion du 
patient est difficile. Chez l’adulte, la titra- 
tion initiale IV comprend une dose de 
charge de morphine de 0,1 mg/kg, puis 
des reinjections de 3 mg toutes les 5 a 
10 minutes jusqu’a l’obtention d’une 
intensity douloureuse inferieure a 4 sur 
l’echelle visuelle analogique (EVA). 12 La 
surveillance doit etre rapprochee : fre- 
quence respiratoire, vigilance, SpO 2 , 
EVA. La prescription d’une dose conti- 
nue de morphine par seringue auto- 
pousseuse est a eviter du fait du risque 
de surdosage. Une reevaluation medicale 
pluriquotidienne du patient et de la pres- 
cription est necessaire. Si le patient n’est 
pas soulage, il faut reprendre la titration. 

D’autres therapeutiques antalgiques 
adjuvantes sont resumees dans le 
tableau 4. Les AINS n’ont pas d’efficacite 
prouvee dans les crises morphino-reque- 
rantes de l’adulte, 7 et sont contre-indi- 
ques en cas de suspicion d’infection ou 
de grossesse. Les cortico'ides sont a 
proscrire car ils sont pourvoyeurs de 
crise vaso-occlusive. En cas d’anxiete 
importante, il faut eviter les benzodia- 
zepines (depresseurs respiratoires) et 
preferer l’hydroxyzine (Atarax). Il faut 
prescrire systematiquement une kine- 
sitherapie respiratoire incitative, qui a 
montre son efficacite dans la prevention 
du syndrome thoracique aigu. 13 

Le protoxyde d’azote peut etre propose 
chez l’enfant lors de la ponction vei- 
neuse, mais son utilisation dans le trai- 
tement de la crise vaso-occlusive est 
debattue. 

Crise vaso-occlusive abdominale 
de I’enfant 

Le traitement est symptomatique asso- 
ciant la raise a jeun, voire Inspiration 
digestive douce, des antalgiques, des 


lavements evacuateurs, une hyperhydra- 
tation. Le traitement morphinique en cas 
de douleur intense doit etre tres prudent 
car il peut aggraver l’ileus fonctionnel. 
Les AINS sont contre-indiques, meme 
si la perforation intestinale est excep- 
tionnelle. La prevention repose sur une 
hyperhydratation quotidienne, une ali- 
mentation riche en fibres, un traitement 
laxatif au long cours. 

Fievre 

La fievre est toujours potentiellement 
grave du fait de l’asplenie fonctionnelle 
survenant tres precocement chez l’en- 
fant drepanocytaire (86 % des nour- 
rissons SS de 12 mois ont des signes 
de dysfonction splenique) 14 et qui 
confere un risque accru d’infection 
severe a germes encapsules notamment 
a pneumocoque. De ce fait, toute fievre 
chez un drepanocytaire doit etre consi- 
deree comme le signe d’une infection 
potentiellement severe et doit etre un 
motif imperatif de consultation en 
urgence et d’antibiotherapie antipneu- 
mococcique. 

Syndrome thoracique aigu 

Les mesures detaillees pour le traite- 
ment de la crise vaso-occlusive osseuse 
sont a poursuivre. On y adjoint systema- 
tiquement une antibiotherapie proba- 
biliste couvrant le pneumocoque et les 


germes encapsules (amoxicilline +/- 
macrolides ou fluoroquinolones). 12 Tout 
critere de gravite doit conduire a inten- 
sifier la surveillance clinique et faire 
discuter un transfert en soins intensifs. 
Un echange transfusionnel doit etre 
realise en cas de signe de gravite et en 
l’absence de contre-indication transfu- 
sionnelle (v. infra), et doit parfois etre 
repete dans les formes tres severes. 
L’utilisation de la ventilation non inva- 
sive peut etre necessaire, et le recours 
a la ventilation mecanique est plus rare. 16 

La survenue d’un syndrome thoracique 
aigu doit faire discuter la mise en route 
d’un traitement de fond (hydroxycarba- 
mide ou plus rarement un programme 
transfusionnel) dans le but de prevenir la 
recidive du syndrome thoracique aigu et 
de la crise vaso-occlusive, et de diminuer 
lamortalite. 12 

Crise vaso-occlusive 
et syndrome thoracique aigu: 
quand transfuser? 

La majorite des crises vaso-occlusives 
simples ne requierent pas de transfusion. 
Dans certains cas resumes dans le 
tableau 5, l’apport d’hemoglobine A 
par transfusion simple ou l’echange 
transfusionnel manuel (saignee-trans- 
fusion) ou automatise (erythrapherese) 
peut etre necessaire pour enrayer le phe- 
nomene de vaso-occlusion et ameliorer 
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l’apport d’oxygene aux tissus. La recher- 
che d’antecedents d’incident transfusion- 
nel (episode d’hemoglobinurie et/ou de 
crises vaso-occlusives survenus dans les 
4 a 20 jours apres une transfusion, inef- 
ficacite post-transfusionnelle, presence 
d’agglutinines irregulieres) est indispen- 
sable et contre-indique, le cas echeant, 
toute nouvelle transfusion. Une saignee 
simple peut etre utile pour diminuer l’hy- 
perviscosite chez les patients dont le taux 
d’hemoglobine est superieur all g/dL. 

Sequestration splenique aigue: 
transfuser en urgence 

II s’agit d’une urgence therapeutique 
absolue. L’objectif du traitement est de 
restaurer une volemie efficace et de 
corriger l’anemie aigue par une trans- 
fusion urgente. La prevention primaire 
et secondaire passe par l’education des 
parents a reconnaitre la paleur cutaneo- 
muqueuse inhabituelle, voire a palper la 
rate, afin de reconnaitre les circonstan- 
ces devant les amener a se rendre aux 
urgences. Le risque de recidive d’une 
sequestration splenique aigue est d’envi- 
ron 60 % . Toute recidive doit amener a 
une discussion therapeutique specialisee 
(splenectomie totale ou partielle, pro- 
gramme de transfusion prophylactique) . 

Conclusion 

Des complications aigues ponctuent 
toute la vie des patients drepanocytaires, 
et necessitent une prise en charge stan- 
dardised et une surveillance clinique 
rapprochee etant donne leur gravite 
potentielle. L’education therapeutique 
du patient est primordiale pour la pre- 
vention et le traitement precoce de ces 
complications. II faut craindre chez tout 
patient drepanocytaire consultant aux 
urgences un syndrome thoracique aigu 
et une infection, et evaluer d’emblee s’il 
existe des signes de gravite et une indi- 
cation transfusionnelle. Un traitement 
de fond par hydroxycarbamide peut 
reduire la survenue des complications 
vaso-occlusives aigues, qui restent au 
premier rang des causes de mortalite des 
patients drepanocytaires. • 


resume Prise en charge des complications aigues de la drepanocytose 

Les complications aigues de la drepanocytose sont source d’hospitalisations tout au long de la vie d'un patient drepanocytaire. Les 
plus frequentes sont les crises vaso-occlusives osseuses et thoraciques. La crise osseuse est une urgence antalgique du fait de 
I intensite souvent insupportable de la douleur. Le syndrome thoracique aigu est potentiellement letal et doit etre recherche 
systematiquement et pris en charge de fagon adaptee. Les patients drepanocytaires ont une immunodepression les rendant plus 
sensihles aux infections qui peuvent aussi favoriser des crises drepanocytaires. La recherche et le traitement d'un facteur 
declenchant le processus de vaso-occlusion doivent etre systematiques. Le traitement des crises moderees est possible en 
ambulatoire, mais la necessite d’administration de morphine ou tout signe pulmonaire impose I’hospitalisation. II ne faut pas negliger 
les traitements adjuvants a la morphine : co-antalgiques, oxygenotherapie, hydratation , kinesitherapie. La transfusion est I'arme 
therapeutique a reserver aux situations graves et ne doit surtout pas etre systematique. La sequestration splenique est surtout 
observee chez le jeune enfant et impose la plupart du temps une transfusion urgente. 

summary Management of acute complications in sickle cell disease 

Acute complications in sickle cell disease are a major and life-long cause for hospital referral. The most frequent events are painful 
acute vaso-occlusive crisis involving the limbs and back, and acute chest syndrome. Acute vaso-occlusive crisis is a therapeutic 
emergency because of the very high level of pain. Acute chest syndrome may be potentially fatal and must be adequately searched 
for and treated. Sickle cell patients are susceptible to pneumococcal infections notably, but any infection may favour vaso-occlusive 
crisis. Triggers of sickle cell vaso occlusion must be tracked and corrected, if possible. Moderate crisis can be managed at home, 
but referral is necessary as soon as opiates are needed and/or if acute chest syndrome is suspected. Additional treatments besides 
opiates include co analgesics, oxygen, hydration, physiotherapy. Blood transfusion may be required but is not systematic. Acute 
spleen sequestration occurs in young children and requires immediate hospital referral for transfusion. 
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